





ACase of the Congenital Ectodermal Dysplasia
―The examination of genetic factor in the width of tooth crown―
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性欠如歯の頻度が69％で一般集団における頻度の
1～7％に比較すると極端に高いと述べた．また
Thomaらll），　Kerrら7），　Carterら12），大橋ら13），
あるいは中田ら3）は，とくに母親群において全体
的に歯の歯冠近遠心幅径が小さい事を報告してい
る．歯牙の欠如，大きさに関する報告は現在まで
数多くみられるが，その中で藤田14｝は正常歯牙形
態から退化形態（円錐歯，楼小歯）を経て歯数は
減少するとし，人類の系統発生学的退化現象を提
唱している．また石川ら15）は，遺伝性の無歯症の場
合の円錐歯，栓状歯はエナメル器や，Hertwig上
皮鞘の分化，増殖ならびに代謝活性が正常な場合
に比べ低いことが考えられると述べている．さら
に遺伝的因子に関与する報告として，①歯の大き
さを決定する因子が数多くの遺伝子に関与され，
それが遺伝的要因のX染色体上に存在している．
②歯の大きさを決定している遺伝的要因が歯胚の
有無をも支配している．③遺伝子数の減少により
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歯が小さくなるとするならば，どこまでも小さく
なるのではなく，ある限界点以下は歯の欠如がみ
られてくる，等があげられている．本症例におい
ても母親に日本人一般集団平均値に比べ小さな歯
冠近遠心幅径値があったこと，先天性歯牙欠如を
認めたこと，又患者が部分的無歯症，円錐歯の崩
出等を示した事から，母親を保因老とする遺伝的
因子が関与したものと考えられた．他方これらの
遺伝的素因以外の原因として，内分泌障害，妊娠
初期の母体の疾患（アルコール中毒，重症疾患）17｝
などが報告されている．
　また石川ら15）は遺伝による歯牙の形成不全とく
にエナメル質の形成不全疾患を生ずる症候群とし
て，常染色体性優性遺伝をなし毛と爪の異常を呈
する型で“あぽた”状低形成型形成不全や，汗腺と
爪の異常を生ずる型で低石灰化一低形成型のエナ
メル質形成不全が認められると述べている．これ
は臨床的に本疾患と類似しているが，本症例およ
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び過去の報告例においても患者の崩出円錐歯にエ
ナメル質形成不全がみられないことから，エナメ
ル質形成不全が歯の大きさを決定する因子とは関
連せず，これらの症候群と発症機序は異なるもの
と考えられた．
　症状としては，Ellingsonl6｝は無歯症，発毛不全，
無汗症の3主徴候を認める症例をmajor　ectoder・
mal　dysplasiaと呼び，又そのうち1つないし2
徴候のみの発現をみるものをminor　ectodermal
dysplasiaと分類している．　Thomai7）は無汗性外
胚葉異形成症の徴候として，次の12項目の症状を
挙げている．①汗腺の不足あるいは欠如による無
汗症・皮膚乾燥，②皮脂腺の欠如，③涙腺・咽頭
腺・結膜腺・唾液腺の障害，④爪の異常，⑤禿頭・
体毛の過多あるいは過少，⑥虹彩の形成異常，⑦
歯数の欠如，⑧口唇の外翻，⑨指骨の欠如，⑩鞍
状鼻，⑪萎縮性鼻炎，⑫発音障害．しかし，これ
ら全てを有するものはまれであるとされ13），本症
例においてはmajor　ectodermal　dysplasiaに属
する3主徴候と歯牙の形態異常を含む8徴候が認
められた．
　なお本疾患は，臨床症状について現在無汗型と
発汗型の2型に大きく分類されているが，無汗症
である事を確証することは困難であり，Upshaw
18）は無汗症患者においてアポクリソ腺の機能は正
常であったとし，連続切片で汗腺を証明出来なく
とも，無汗症の証拠とはならないこと，Helweg・
Larsenl9）は無汗型と思われていた患者で皮膚の
連続切片検査により，汗腺の存在を明らかにして
いること，などからFelsher2i）は無汗型よりも低
汗型という表現を提唱している．
　処置としては，多くの症例において，前歯部に
おける審美的回復と咀噌能力の改善を目的として
補綴的処置が施されている．処置時の問題点とし
て，Hartwell21）らは本疾患患者が炎症に対し過敏
で発熱による脳細胞障害があるので，歯科的処置
に際しても外科的刺激を少なくする必要があると
述べている．井上22）らは局所麻酔下の処置では非
常に興奮し，体温が上昇するので全身麻酔下で，
体温調節をしながら処置を行なっている．また本
疾患患者の場合，多数の歯牙欠損を生ずることが
多いため，一定の顎運動経路ならびに咬合高径が
確立されず，これらの決定法が困難である．本症
例においては患者が2才であり，義歯装着に対す
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る十分な理解が得られず，下顎は無歯顎で，歯槽
堤が著しく菲薄なため経過観察中であるが，今後
上下顎に対し義歯装着予定である．なお義歯作製
にあたり注意点として，a）顎骨の発育を円滑に維
持し，義歯装者により顎の発育阻止の予防．b）義
歯装着後の歯牙交換時期における留意，等が挙げ
られる．
結 語
　2才男性に生じた外胚葉異形成症について報告
し，無歯症，円錐歯の存在から，遺伝的保因者を
疑わせた患者の母親とならびに父親の歯冠幅径を
計測した結果，母親は日本人一般集団平均値より
小さく，本疾患患者の母親群の平均値と類似して
おり，母親を保因者とする遺伝的因子が関与した
ものと考えられた．また歯冠の稜小化と無歯症と
の関連について若干の考察を加えた．
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